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Manejo clínico das complicações da 
doença falciforme na sala de emergência: 
revisão de literatura
Clinical management of complications of sickle cell disease in the emergency room: 
literature review

ARTIGO DE REVISÃO

RESUMO

Introdução: A Doença Falciforme (DF) é uma doença determinada geneticamente onde ocorre a subs-
tituição do aminoácido ácido glutâmico pela valina, na posição 6 da cadeia beta da globina, resultan-
do em uma hemoglobina anômala. Clínica e laboratorialmente é caracterizada por anemia hemolítica 
crônica, fenômenos vaso-oclusivos e lesão vascular progressiva. No Brasil, representa a doença here-
ditária monogênica mais comum e estima-se que haja entre 60.000 e 100.000 brasileiros com anemia 
falciforme. Objetivos: Revisar e descrever o manejo inicial a ser realizado pelo médico clínico, ainda no 
departamento de emergência, das principais complicações decorrentes da doença. Métodos: Revisão 
bibliográfica realizada na base de dados do Pubmed, considerando artigos com palavra-chave “sickle cell 
disease emergency”. Resultados: A DF cursa com complicações como crises álgicas vaso-oclusivas, sín-
drome torácica aguda, infecções, entre outras que devem ser rapidamente diagnosticadas a fim de início 
rápido do tratamento com analgésicos, antibióticos ou transfusões de sangue simples ou de troca, além 
de outros tratamentos específicos indicados conforme cada complicação. Quando não diagnosticadas 
e tratadas rapidamente, podem ser fatais. Conclusão: A DF ainda é uma patologia muito prevalente no 
mundo com alta taxa de morbimortalidade relacionada às complicações da doença. Assim, um rápido e 
acertivo diagnóstico por parte dos profissionais de saúde dos departamentos de urgência e emergência 
é de suma importância para garantir um atendimento de qualidade aos pacientes.

Palavras-chave: Doença Falciforme; Hemoglobinopatia; Emergência.

ABSTRACT

Introduction: Sickle Cell Disease (SCD) is a genetically determined disease where the amino acid glu-
tamic acid is replaced by valine, in position 6 of the beta globin chain, resulting in anomalous hemo-
globin. It is described by chronic hemolytic anemia, specific vaso-occlusive and progressive vascular 
lesions. In Brazil, it represents the most common monogenic hereditary disease and it is estimated that 
there are between 60,000 and 100,000 Brazilians with sickle cell anemia. Objectives: Review and de-
scribe the initial management to be carried out by the clinical physician, still in the emergency depart-
ment, of the main complications arising from the disease. Methods: Bibliographic review carried out 
in the Pubmed database, considering articles with the keyword “sickle cell disease emergency”. Results: 
SCD presents complications such as vaso-occlusive pain crises, acute chest syndrome, infections and 
others that must be quickly diagnosed in order to quickly start treatment with analgesics, antibiotics or 
simple or exchange blood transfusions, among others. specific treatments indicated according to each 
complication. When not diagnosed and treated quickly, they can be fatal. Conclusion: SCD is still a 
very prevalent pathology in the world with a high rate of morbidity and mortality, related to the compli-
cations of the disease. Therefore, a quick and accurate diagnosis by healthcare professionals in urgency 
and emergency departments is extremely important to ensure quality care for patient.
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INTRODUÇÃO

A Doença Falciforme (DF) é o termo utilizado para 
se referir a um conjunto de síndromes clínicas, de-
terminadas geneticamente, caracterizadas por ane-
mia hemolítica crônica, fenômenos vaso-oclusivos 
e lesão vascular progressiva. Isso ocorre devido a 
substituição do ácido glutâmico pela valina na posi-
ção 6 da cadeia beta da globina e resultam em uma 
hemoglobina anômala, menos solúvel, quando da 
desoxigenação da hemácia. Essa hemoglobina po-
limeriza-se, interage com a membrana celular, cau-
sado a alteração morfológico nas hemácias, em for-
ma de foice, que dá nome à doença. A doença tem 
herança autossômica recessiva e é mais frequente 
nos povos africanos, porém com a migração po-
pulacional está presente em praticamente todos os 
continentes1-2. 

No Brasil, a DF representa a doença hereditária 
monogênica mais comum, com maior prevalência 
nas regiões Norte e Nordeste. Estima-se que haja 
entre 60.000 e 100.000 brasileiros com DF, com 
3500 novos casos por ano. Essa condição é uma 
doença inflamatória crônica, com episódios de 
complicações agudas graves como acidentes vas-
culares encefálicos, síndromes torácicas agudas e 
infecções, que, embora tratáveis, reduzem tanto a 
qualidade quanto a expectativa de vida desses pa-
cientes.

O diagnóstico precoce por meio dos testes de 
triagem neonatal e a introdução da hidroxiureia 
são avanços significativos no manejo da doença3. 
Diante da importância e da prevalência que essa 
patologia representa ao Brasil, é crucial que os ser-
viços de saúde, principalmente os voltados para o 
atendimento de urgência e emergência, saibam 
identificar e conduzir as complicações inerentes 
ao quadro clínico da DF.

Este trabalho tem como objetivo revisar, des-
crever e orientar a abordagem inicial a ser realiza-
da pelo médico clínico, ainda no departamento de 
emergência, das principais complicações decorren-
tes da doença falciforme, a fim de contribuir com a 
melhora no atendimento dos pacientes, bem como 
proporcionar maior sobrevida e melhor qualidade 
de vida a essas pessoas. 

MÉTODOS

Trata-se de uma revisão de literatura sobre as prin-
cipais emergências clínicas relacionadas à DF, bem 
como diagnóstico, manejo e tratamento na sala de 
emergência. A pesquisa bibliográfica foi realizada 
na base de dados do Pubmed, considerando artigos 
com palavra-chave “sickle cell disease emergency”, 
além de documentos do Ministério da Saúde, como 
o Manual De Eventos Agudos em Doença Falcifor-
me 200911 e Protocolo Clínico e Diretrizes Terapêu-
ticas da Doença Falciforme27.

DISCUSSÃO

Fisiopatologia

Os indivíduos portadores da DF herdam obriga-
toriamente uma mutação materna e uma paterna, 
sendo a condição homozigótica (SS) o único genóti-
po que pode ser denominado DF, forma mais grave 
da doença4-5. 

A hemoglobina anômala, denominada HbS, na 
sua forma desoxigenada, modifica-se e perde a estru-
tura quaternária retornando à estrutura primária por 
polimerização. Como resultado, torna-se insolúvel e 
altera o formato de disco bicôncavo da hemácia em 
uma estrutura semelhante a uma foice. Os eritrócitos 
em foice apresentam alterações na membrana e se 
rompem, causando a hemólise intravascular. Além 
disso, a hemólise interfere no metabolismo do óxido 
nítrico endotelial, gerando um estado inflamatório 
crônico e fenômenos vaso-oclusivos6-9.

As manifestações clínicas decorrem dos dois 
pilares da fisiopatologia: Hemólise crônica intra-
vascular e fenômenos vaso-oclusivos. A clínica é 
variável, assim como a gravidade. As complicações 
podem ser agudas e crônicas. As agudas incluem, 
principalmente, infeções recorrentes, anemia gra-
ve, crises álgicas, e síndrome torácica aguda.

Infecções

Pacientes com DF apresentam risco aumentado de 
infecções por microorganismos encapsulados, prin-
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cipalmente do trato respiratório, como resultado da 
auto-esplenectomia e alterações do sistema com-
plemento e imunidade celular. Embora a antibioti-
coprofilaxia e vacina contra pneumococo, menin-
gococo e Haemophilus influenzae tenha reduzido 
a mortalidade, ela ainda ocorre em cerca de 3% das 
crianças com DF. As infecções mais comuns incluem 
pneumonia, otite média, meningite e osteomielite10.

É necessário colher anamnese, realizar 
exame físico, atentando para possíveis focos de 
infecção, bem como piora da palidez cutânea. 
Exames complementares, como hemograma, 
hemoculturas, radiografia de tórax e elementos 
anormais e sedimentos urinários, podem ser úteis 
na investigação. Em caso suspeita de meningite, a 
punção lombar está indicada. Independentemente 
da idade, pacientes com febre e deterioração clínica 
devem ser investigados. Em caso de suspeita de 
pneumonia, a internação hospitalar está indicada 
para realização de antibioticoterapia venosa. Se 
houver suspeitas de outros focos infecciosos não 
graves, o tratamento ambulatorial e empírico com 
Amoxicilina é uma opção11.

A osteomielite, que ocorre principalmente em 
fêmur, tíbia e úmero, relaciona-se aos múltiplos in-
fartos ósseos, e tem prevalência em cerca de 12% 
dos pacientes. Os agentes etiológicos mais frequen-
tes são Salmonella, Staphylococcus e bacilos gram 
negativos entéricos12-13. O diagnóstico geralmente 
é de dif ícil distinção entre um quadro de crise va-
so-oclusiva. Em radiografias simples, as alterações 
precoces podem ser inespecíficas. Portanto, essa 
complicação é suspeitada diante de um quadro de 
crise álgica sem melhora após tratamento por pelo 
menos 1-2 semanas. A cintilografia óssea e a Resso-
nância magnética são melhores para o diagnóstico. 
A hemocultura muitas vezes não identifica o agente 
etiológico, sendo necessário iniciar tratamento com 
antibiótico empiricamente. Boas opções incluem 
Ceftriaxone ou ciprofloxacino + oxacilina12.

Síndrome torácica aguda

A síndrome torácica aguda é definida como um in-
filtrado pulmonar novo, evidenciado por radiogra-
fia de tórax, associado a febre, tosse, dor torácica, 
dispneia ou hipoxemia. 

Essa complicação, potencialmente fatal, repre-
senta a segunda maior causa de hospitalização e é a 
principal razão para internações em centros de tera-
pia intensiva em pacientes com DF. Ela surge apro-
ximadamente entre 24 e 72 horas após um quadro 
de crise vaso-oclusiva torácica14-15. Geralmente, é de-
sencadeada por uma infecção ou evento embólico/
oclusivo da vasculatura do pulmão16. Dentre os agen-
tes etiológicos, destacam-se microorganismos atípi-
cos, como Chlamydia e Mycoplasma, bactérias mais 
comuns, como Haemophilus influenzae, Staphylo-
coccus aureus, Klebsiella, pneumococo e vírus14-15.

A terapia deve ser iniciada imediatamente, vi-
sando melhorar a hipoxemia e reduzir dos níveis 
de HbS. Está indicado o início de antibioticoterapia 
empírica com cefalosporina (3° ou 4° geração) ou 
beta lactâmico em associação com macrolídeo14. A 
oxigenoterapia deve ser instituída para manter sa-
turação de O2 ≥ 90%11. 

A transfusão sanguínea simples está indicada 
com o objetivo de aumentar o hematócrito para 30% 
ou a hemoglobina para 10g/dl, diminuindo, assim, a 
falcização. Deve-se evitar aumento de hemoglobina 
acima de 11g/dl pelo risco de hiperviscosidade17,18. 

Já a transfusão de troca é recomendada para uma 
redução mais rápida da HbS, diminuindo o fenôme-
no vaso-oclusivo com menor risco de hipervisco-
sidade. O objetivo é alcançar HbS < 30% da con-
centração total de hemoglobina. Ela está indicada 
nos casos não responsivos a transfusão simples, em 
pacientes com história prévia de síndrome torácica 
aguda e quadro em franca evolução17-19.

Crise vaso-oclusiva

A crise álgica vaso-oclusiva é a queixa clínica mais 
comum nos pacientes com DF, representando cer-
ca de 90% das internações hospitalares. O quadro 
está relacionado a isquemia do tecido afetado pela 
falcização das hemácias, que são menos flexíveis, 
fenômenos inflamatórios e trombóticos, com conse-
quente obstrução da circulação capilar. Os principais 
fatores desencadeantes ads crises são o frio, desidra-
tação, exercícios f ísicos extenuantes, infecções e hi-
poxemia11. Apesar dos fatores citados, a ocorrência 
de crises álgicas ainda é imprevisível. Os locais mais 
acometidos são região lombar, fêmur e joelhos20.
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O manejo baseia-se no rápido reconhecimento 
do quadro para diagnóstico e avaliação da intensi-
dade da dor, levando em consideração o julgamento 
do próprio paciente, utilizando escalas de dor dis-
poníveis. Trata-se de uma emergência clínica em 
que o tratamento deve ser iniciado imediatamente 
após o diagnóstico com o objetivo de alívio da dor, 
uma vez que o quadro tem íntima relação com os 
mesmos fatores de risco para outras características 
patológicas da doença, como exacerbação da ane-
mia hemolítica e infecções21.

A crise vaso-oclusiva divide-se em quatro prin-
cipais fases:

1. Prodrômica: início de parestesias nos locais 
que desenvolverão dor; dura em média 2 dias.

2. Fase inicial do infarto: início da dor, com au-
mento progressivo.

3. Fase pós-infarto: a dor persiste, com sinais e 
sintomas de inflamação no local.

4. Fase Pós-crise: a dor regride, geralmente 
dura 2 dias22.

A terapêutica inicia-se com repouso no leito, 
hidratação hídrica vigorosa e analgesia conforme 
escala de dor, podendo ser necessária a transfusão 
sanguínea. A oxigenoterapia suplementar não tem 
efeito na duração da dor, e deve ser utilizada apenas 
em caso de hipoxemia22. 

A administração de analgésicos pode ser feita 
por via oral ou parenteral, de acordo com a inten-
sidade da dor. Em casos de dor leve, pode-se lançar 
mão de anti-inflamatórios não esteroidais (AINEs), 
dipirona e paracetamol22. Nos quadros moderados 
a graves, opioides devem ser utilizados. Pode-se 
utilizar desde opioides fracos como codeína e tra-
madol, ou de maior potência como a morfina22. A 
transfusão de concentrado de hemácias é reservada 
para crises refratárias, devendo ser leucorreduzidos 
e fenotipados23.

O Quadro 1 reúne os principais analgésicos uti-
lizados, assim como sua posologia e indicações. A 
Figura 1 demonstra a abordagem inicial e diagnós-
tico diferencial de pacientes com crises álgicas. 

QUADRO 1. Principais medicamentos utilizados

Medicamento Dose Via Intervalo Nível de Dor* Observações

Dipirona

Adulto: 500 mg/dose
Lactente 10 mg/kg/dose ou 40 mg/kg/dia 
Pré-escolar: 15-20 mg/kg/dose ou 60 mg/kg/dia 
(máx1g) 
Escolar: 25 mg/kg/dose ou 100 mg/kg/dia (máx.2g) 

Via oral, 
intramuscular 
ou endovenosa

4 – 6h Níveis 1/2/3
Pode haver 
associação 
com opioides.

Paracetamol
Adulto: 500-1000 mg/dose 
Criança: 10-15 mg/kg/dose 

Via oral 4h Níveis 1/2/3
Pode haver 
associação 
com opioides.

Diclofenaco de Sódio
Adulto: 50 mg/dose 
Criança: 1mg/kg/dose 

Via oral 8 – 12h Níveis 2/3

Ibuprofeno
Adulto: 400 mg/dose 
Criança: 10 mg/kg/dose ou 30-60 mg/kg/dia 

Via oral
4 – 6h
6 – 8h

Níveis 2/3

Naproxeno
Adulto: 500 mg/dose (inicial) a seguir 250 mg/dose 
 
Criança: 10-20 mg/kg/dose 

Via oral
6 – 8h
12h

Níveis 2/3

Codeína
Adulto: 10-20 mg/dose 
Criança: 1,0-1,5 mg/kg/dose 

Via oral
Via retal

4 – 6h Nível 3

Morfina
Adulto: 10-30 mg/dose 
Criança: 0,05-0,1 mg/kg/dose (máximo10 mg) 

Via oral, 
intramuscular e 
subcutânea

4h Nível 3

Tramadol 100-400 mg/dose Via oral 3 – 4h Nível 3
Uso não 
recomendado 
em crianças.

Escala Subjetiva de Dor (1 – 10 pontos): Nível 1: (1 – 3 pontos) Dor Leve; Nível 2: (3 – 6 pontos) Dor Moderada; Nível 3: (6 – 10 pontos) Dor intensa. Fonte: 
Ministério da Saúde11.
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Priaprismo

O priaprismo é o termo utilizado para descrever a 
ereção persistente e dolorosa do pênis. Pode ocor-
rer em pacientes com DF em qualquer idade, sen-
do mais comum após os 10 anos11. Trata-se de uma 
emergência urológica causada pelo aprisionamento 
de hemácias falcizadas nos corpos cavernosos. O 
priaprismo pode apresentar-se de forma intermi-
tente, com duração de 30 minutos a 4 horas, ou 
persistente, com mais de 4 horas, podendo a cau-
sar fibrose do órgão e levar a impotência sexual23. A 
Figura 2 aborda a abordagem inicial do quadro de 
priaprismo até o leito de emergencia.

O tratamento visa a reversão da ereção não de-
sejada, alívio da dor e preservação da função do ór-

gão. Está indicada, inicialmente, hidratação venosa 
vigorosa como estímulo a diurese, analgesia e agen-
tes adrenérgicos. Contudo, em caso de persistência 
do quadro, abordagem cirúrgica faz-se necessária 
com aspiração e irrigação do corpo cavernoso. Se, 
mesmo assim, persistir a ereção, deve-se realizar 
um shunt cavernoso para a drenagem sanguínea23.

Acidente vascular encefálico

O acidente vascular encefálico (AVE) é uma com-
plicação grave que pode ocorrer em qualquer faixa 
etária de pacientes com DF. A apresentação clínica 
varia conforme a idade. O AVE isquêmico é mais 
comum na infância e na adolescência, acometendo 
cerca de 7,4% de pessoas abaixo dos 14 anos e 11% 
abaixo dos 20 anos24. Acontece, principalmente, de-

FIGURA 1. Fluxograma da abordagem inicial de pacientes com crise de dor

 

* Conforme avaliação clínica. Fonte: Elaboração própria.
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vido a facização de hemácias na vasa vasorum com 
posterior estreitamento das artérias subsequentes. 
O tratamento é bem definido na literatura e objeti-
va-se uma rápida redução da HbS a níveis abaixo de 
30% com eritrocitoaferese automática ou transfu-
são de troca manual, com base em 60ml/kg25.

O AVE hemorrágico é mais comum na idade 
adulta em decorrência de aneurismas cerebrais e a 
síndrome de Moyamoya (estenose crônica e idio-
pática das artérias carótidas internas e consequente 
aumento do risco de isquemia/sangramentos) com 
ruptura de pequenos vasos decorrentes da neovascu-
larização. Contudo, ainda faltam orientações especí-
ficas bem definidas a respeito do tratamento, que se 
baseia em suporte neurológico/neurocirúrgico25.

Para prevenção das complicações cerebro-vas-
culares, deve ser iniciado aos anos de idade o ras-
treamento anual com doppler transcraniano. Os 
casos com risco aumentado para AVE são acompa-
nhados para receber tratamento adequado, como, 
por exemplo, o programa de transfusão crônica que 
se mostra como boa opção de profilaxia primária 
para pacientes com velocidade ao doppler transcra-
niano maior que 200 cm/seg e visa manter a HbS 
abaixo de 30% e uma Hb basal de 9,0 g/dl11.

Indicações de transfusão

Várias complicações cursam com necessidade de 
transfusão em caráter de emergência. O Quadro 2 
lista as principais complicaçoes que necessitam de 
avaliação para a decisão de transfusão de emergên-
cia. Por fim, é recomendado, sempre que possível, 
que as transfusões em paciente com DF sejam fil-
tradas e fenotipadas, de forma a prevener reações 
trasnfusionais de aloimunização eritrocitária, HLA, 
entre outras11.

FIGURA 2. Fluxograma da abordagem inicial do priaprismo

Fonte: Ministério da Saúde11.

QUADRO 2. Principais indicações de transfusão de emergência em 
pacientes com anemia falciforme

1) Queda de Hb de 2 g/dl ou mais em relação ao basal, com 
repercussão hemodinâmica.

2) Síndrome Torácica Aguda.

3) Hipóxia Crônica.

4) Falência Cardíaca

5) Cansaço e dispneia com Hb abaixo do basal.

Fonte: Ministério da Saúde11.
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CONCLUSÃO

A DF é uma patologia altamente prevalente em 
todo o mundo. Apenas 4,63% das mortes de pacien-
tes com DF não estão relacionadas a doença26. O 
diagnóstico diferencial rápido e preciso das compli-
cações da DF, como infecções, síndromes torácicas 
agudas, crises vaso-oclusivas, acidentes vasculares 
encefálicos ou priaprismo é imprescindível para 
o início imediato do tratamento adequado, como 
analgésicos, antibioticoterapia, transfusão sanguí-
nea simples ou de troca, ou outras terapias específi-
cas discutidas anteriormente. 

Contudo, tal diagnóstico só é possível a partir 
do conhecimento das complicações e deve ser sus-
peitado pelos profissionais de saúde ao atenderam 
pacientes com DF nos departamentos de urgência e 
emergência, já que esta é a principal porta de entra-
da desses pacientes com quadros agudos da doen-
ça, proporcionando melhoria da qualidade de vida 
e um atendimento equitativo para essa população. 
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